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Carcinoma da ampola de Vater: uma breve revisao dos ampulomas

Carcinoma of the ampulla of Vater: a short review of ampullomas
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Resumo

A ampola de Vater (AV), também denominada papila duodenal maior, ¢ uma estrutura mamilar
situada na parede pdstero-medial da segunda por¢do do duodeno, a qual dificilmente é acometida
por neoplasias malignas. O adenocarcinoma ampular (AA) ¢ uma neoplasia maligna rara que, em
sua maioria, apresenta-se precocemente e ¢ de origem esporadica.

A classificagdo histopatologica ¢ fundamental no momento do diagnostico e tem implicacdes
terapéuticas consideraveis. Porém, a determinagdo da origem histoldgica destes tumores ¢
complexa, uma vez que a papila duodenal ¢ um local de coalescéncia de diferentes epitélios. Por
conseguinte, os ampulomas em estagios iniciais apresentam-se como um desafio diagnostico.

Tanto a investigacdo de lesdes suspeitas quanto o diagndstico precoce tem impacto direto na
sobrevida dos pacientes. O tamanho, a invasdo linfonodal e o grau de ressecabilidade curativa do
tumor sdo fatores importantes na evolu¢ao da doenca e o nico tratamento atualmente disponivel e
potencialmente curativo ¢ cirrgico.

Palavras chave: ampola de Vater; esfincter da ampola hepatopancreatica; carcinoma papilar

Abstract

The papilla of Vater (AV), also called major duodenal papilla, is a structure located in the posterior-
medial wall of the second portion of the duodenum, which is hardly affected by malignant
neoplasms. The ampullary adenocarcinoma (AA) is a rare malignant neoplasm that presents early
and have sporadic origin. The histopathological classification is essential at diagnosis and has
considerable therapeutic implications. However, the determination of the histological origin of
tumors is complex, once the duodenal papilla is a local f coexistence of different
epithelia. Therefore, in early stages have a challenging diagnosis. Both, the investigation of
suspected lesions and early diagnosis, has a direct impact on patient survival. The size, lymph node
invasion and the degree of curative resection of the tumor are important factors in the progression of
the disease and the single effective treatment is curative surgery.
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Introducéo

A ampola de Vater (AV), também
denominada papila duodenal maior, ¢ uma
estrutura mamilar situada na parede pdstero-
medial da segunda por¢do do duodeno, a qual
raramente ¢ acometida por neoplasias
malignas.'” Estas, correspondem a cerca de
0,2% dos canceres gastrointestinais.?>

Como distintos epitélios convalescem
dentro da AV (duodenal, pancreatico e biliar)
a origem histoldgica desses tumores ainda ndo
esta totalmente elucidada.'”

Adenomas ampulares (AA) sdo
propensos a seguir uma sequéncia adenoma-
carcinoma semelhante aos adenocarcinomas
colorretais, podendo-se correlacionar o grau
de  displasia  pré-operatéorio com a
transformagdo maligna durante o follow-up.'"
3O seu progndstico pode ser devastador,
portanto, a deteccdo precoce ¢ fundamental.

12,14

Os sintomas  geralmente sao
inespecificos ou estdo relacionados com a
obstrucdo pancreatobiliar, levando a ictericia,
dor abdominal e anemia.'» O diagnéstico
pode ser
feita durante procedimento de triagem em

pacientes com polipose adenomatosa familiar

ou incidentalmente.'?

Carcinoma da ampola de Vater: uma visao
geral
A ampola de Vater corresponde a

jun¢do dos tratos biliar, pancredtico e
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digestivo. Trata-se de uma estrutura vital,
circundada por pancreas e duodeno, que
contém os ductos colédoco e pancreatico
principal, também denominado ducto de
Wirsung.!>!""!* Anatomicamente, apresenta-
se como uma dilatacdo sacular de cerca de 10
mm de didmetro e 5 mm de comprimento,
envolta por fibras musculares lisas que
constituem o denominado esfincter de Oddi, o
qual ¢ responsavel pelo controle do fluxo das
secrecdes biliares e pancreaticas. "4

Dentre as principais lesdes benignas
que envolvem a papila duodenal estdo
leiomiomas,

adenomas, lipomas,

hemangiomas, hamartomas e tumores
neurogénicos.> As lesdes malignas incluem
carcinomas de pequenas células, escamosos,
neuroendocrinos e indiferenciados, além dos
adenocarcinomas, que sdo O0S mais
frequentes.'”

Os adenomas s3o lesdes precursoras
do cancer da AV, com uma incidéncia de
transformagdo neoplasica de cerca de 25% a
91% nos casos de adenomas esporadicos.>>!2
O risco de maligniza¢do aumenta em cerca de
200 a 300 vezes em pacientes portadores de
sindromes  polipoides.> O processo de
carcinogénese  baseado na  sequéncia
adenoma-carcinoma ¢ aplicavel a estes
tumores, assim como ja descrito para os
carcinomas colorretais.>>!3

O adenocarcinoma ampular (AA) ¢
uma neoplasia maligna rara que, em sua
maioria, se apresenta precocemente ¢ ¢ de
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origem esporadica.’ O pico de incidéncia se
da por volta da sétima década de vida e o sexo
masculino ¢ mais frequentemente acometido,
na propor¢io de 2:1.>° Em geral, sdo lesdes
assintomaticas achadas incidentalmente, cujo
prognostico estd intimamente relacionado ao
estadiamento no momento do diagnostico. A
determinagdo da origem destes tumores ¢
complexa, uma vez que a papila duodenal ¢ o
local de coalescéncia de diferentes epitélios,
oriundos do duodeno, do pancreas e da arvore
biliar.®'® Em 1994, Kimura e colaboradores
descreveram dois padrdes histopatoldgicos de
adenocarcinoma: intestinal e
pancreatobiliar.'® Os AAs intestinais, que
correspondem a 95% dos casos, originam-se
do epitélio intestinal que recobre a papila,
enquanto os carcinomas pancreatobiliares
provém do epitélio distal comum aos ductos
biliar e pancreatico.>>!%!® A classificagdo
histopatologica dos AAs ¢ realizada a partir
da andlise de fragmentos lesionais e tem
implicagdes terapéuticas consideraveis.’

Os ampulomas apresentam-se com
sinais e sintomas de ictericia obstrutiva ou
pancreatite aguda e geralmente ndo causam
dor. Pode haver elevacdo das enzimas
hepaticas associada a sintomas inespecificos,
como anorexia, dor em andar superior do
abdome, sangramento gastrointestinal e
obstrucdo duodenal . #%!213

A investigacdo de lesdes suspeitas,
bem como o diagndstico precoce, tem

impacto  direto na  sobrevida  dos
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pacientes.>%!!

Porém, os ampulomas em
estdgio inicial apresentam-se como um
desafio diagnostico.” Assim, as multiplas
técnicas de imagem disponiveis devem ser
empregadas a fim de identificar essas lesdes

oportunamente.®

Diagndstico e estadiamento

Atualmente, a avaliacio e o
estadiamento das lesdes ampulares podem ser
realizados por meio de inimeras modalidades

diagndsticas, dentre as quais, ultrassonografia

transabdominal  (USG),  ultrassonografia
transpapilar intraductal (IDUS),
ecoendoscopia (EUS),

colangiopancreatografia retrograda (CPRE),
tomografia computadorizada (CT),
ressondncia nuclear magnética (RNM) e
biopsia.>&11-13

A EUS, a despeito da CT e da RNM, ¢
considerada o padrao-ouro para a investigacao
de lesdo suspeita, uma vez que fornece
informagdes acerca da extensdo, dimensdo e
envolvimento linfonodal.>'"'? Além disso, a
ecoendoscopia fornece imagens mais acuradas
tanto das estruturas anatOomicas adjacentes,
incluindo ductos pancreaticos e colédoco,
como da interface entre o parénquima
pancredtico e a parede duodenal 7’11215
Ademais, pode ser empregada na realizacdo
do diagnéstico diferencial entre adenomas e
lesdes malignas da ampola.’

A colangiopancreatografia retrograda

¢ necessaria para a avaliagdo de todos os
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tumores ampulares, pois além de delinear seu
tamanho ¢ extensdao, fornece informagdes a
respeito do crescimento intraductal — assim
como a IDUS. Esta modalidade diagnoéstica
permite, ainda, a coleta de fragmentos
lesionais para realiza¢do de bidpsia, uma vez
que as caracteristicas endoscopicas fornecidas
pelo exame de imagem ndo sdo suficientes
para a conclusao do diagndstico. Apesar
disso, estudos apontam resultados falso
negativos em cerca de 62% a 83% das
avaliagdes histopatologicas realizadas.>!®

Por sua vez, tanto a tomografia
computadorizada como a ressonancia nuclear
magnética, apesar de serem os métodos de
imagem ndo invasivos mais utilizados na
investigacdo das lesdes pancreatobiliares,
apresentam limitagdes devido as pequenas
dimensdes da estrutura analisada. Deste
modo, as imagens obtidas por estes métodos
apresentam baixa sensibilidade para o
diagnostico das lesdes ampulares.® Nio
obstante, ambas sdo altamente uteis no
rastreamento de metastases a distancia e
devem ser indicadas para seguimento de todas
as lesdes conhecidas.®!1-13:16

A semelhanga das demais neoplasias,
o estddio do tumor quando da sua
identificagdo dita a terapéutica a ser
empregada ¢ ¢ de fundamental importancia
para o planejamento cirurgico, caso seja esta a
conduta mais apropriada.'’'>!> Para tanto,
algumas classificagdes foram propostas

(Tabela 1).
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Tratamento

Os carcinomas ampulares se tornam
sintomaticos relativamente cedo devido a
obstrucdo das vias biliares e subsequente
ictericia persistente, sendo que cerca de 80% a
90% destes tumores podem ser tratados por
cirurgia, uma vez que este ¢ O UNico
tratamento potencialmente curativo.’

Historicamente, a cirurgia radical com
pancreatoduodenectomia (procedimento
Whipple) é considerada o tratamento padrao
de tumores ampulares. No entanto, esta
operacdo tem consideravel morbidade (27% -
52%) e mortalidade (3% -9%) sendo
raramente realizada para o tratamento de
tumores ampulares conhecidos benignos. Ao
invés disso, uma cirurgia limitada com
excisao local transduodenal (ampulectomia) ¢
mais comumente realizada. Tecnicamente,
essa cirurgia ¢ definida como a resseccdo
circunferencial da ampola de Vater, com
reinser¢dao separada do ducto biliar comum e
do ducto pancreatico principal na parede
duodenal. Embora a ampulectomia esteja
associada a menores morbidades (19% - 33%)
e mortalidades (0% -3%) do que
pancreatoduodenectomia, héa preocupagao
com a alta taxa de recorréncia de até 35%.%!2

Se o adenocarcinoma invasivo nao ¢
identificado na biopsia e o adenoma

parece passivel de resseccdo endoscoOpica

apos endoscopia a luz branca e
colangiopancreatografia, a  papilectomia
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endoscopica deve ser considerada no lugar da endoscopicos suspeitos de malignidade,
resseccdo cirurgica. Critérios de exclusao extensao intraductal em EUS ou CPRE, baixa
relativos de ressec¢ao endoscopica incluem: o adesdo do paciente ao acompanhamento e
tamanho do tumor maior que 4 cm, achados auséncia de pericia endoscopica.!?

12,17,18

Tabela 1 — Classifica¢des dos adenomas e adenocarcinomas ampulares

Classificacao Descricédo

T — Tumor primario

TNM - Tx Tumor primario ndo pode ser avaliado
- TO Nao hé evidéncia de tumor primario
- Tis Carcinoma in situ
- T1 Tumor limitado & ampola de Vater ou ao esfincter de Oddi
- T2 Tumor que invade a parede duodenal
- T3 Tumor que invade o pancreas
- T4 Tumor que invade partes mole peri-pancreaticas ou outros

orgaos ou estruturas adjacentes

N — Linfonodos regionais

- Nx Os linfonodos regionais ndo podem ser avaliados
- NO Auséncia de metastase em linfonodos regionais

- N1 Metastase em lifonodos regionais

M — Metastase a distancia

- Mx A presenca de metastase a distdncia nao pode ser avaliada
- MO Auséncia de metastase a distancia

- M1 Metéastase a distancia

Vienna - Categoria 1 Negativo para neoplasia/displasia
- Categoria 2 Neoplasia/Displasia indefinidas
- Categoria 3 Neoplasia/displasia ndo invasivas de baixo grau
- Categoria 4 Neoplasia ndo invasiva de alto grau
- Adenoma/Displasia de alto grau
- Carcinoma in situ
- Suspeita de carcinoma invasivo
- Categoria 5 Neoplasia invasora
- Carcinoma intramucoso

- Carcinoma submucoso
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Prognostico

O prognostico do cancer ampular pode
ser predito por fatores como tamanho, invasdo
linfonodal e grau de ressecabilidade curativa
do tumor. A influéncia do tipo histologico na
sobrevida ndo pode ser estimada com
precisdo, apesar de ja estar claramente
estabelecido que os carcinomas intestinais
apresentam melhor relacdo com a sobrevida
em cinco anos.>!

Considerando-se que o tratamento
cirargico € o unico potencialmente curativo,
apos a resseccdo do ampuloma, a taxa de
sobrevivéncia em cinco anos varia em torno

de 21% a 61%, chegando a 85% quando a

neoplasia é limitada 4 mucosa.’

Concluséo

Se por um lado os ampulomas
apresentam-se como um grande desafio
diagnéstico quando em estdgios iniciais, por
outro, sabe-se que o tamanho, a invasao
linfonodal e o grau de ressecabilidade curativa
do tumor sdo fatores determinantes do seu
prognéstico. Por conseguinte, tanto a
investigacdo de lesdes suspeitas quanto o
diagnodstico precoce tem impacto direto na
sobrevida dos pacientes, sendo a ressec¢do
cirirgica o Unico tratamento potencialmente
curativo. Visto isto, nota-se a importancia do
reconhecimento de tal entidade na pratica

clinica, bem como de sua correta abordagem.
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